Szignálfelismerőrészecske-ellenes autoantitest-pozitív myopathia by Bodoki, Levente et al.
Cikkünkben a myositisspecifikus autoantitestekközé tartozó anti-SRP antitestekkel, illetve a
nekrotizáló autoimmun myopathiával foglalko-
zunk. Az antitesthez kapcsolt autoimmun myopa-
thiás esetek között ugyanis anti-SRP-autoantitest-
pozitív myositiseket is igazolni tudunk. Célunk
áttekinteni a téma nemzetközi és hazai irodalmát,
felhívva a figyelmet a diagnosztika nehézségeire és
a lefolyás súlyosságára. Szem elôtt tartjuk a klinikai
tüneteket is, rávilágítunk, miben egyezik és miben
tér el ez a kórkép a „klasszikus” gyulladásos myo-
pathiáktól. Mindezt esetbemutatással is alátámaszt-
juk, saját betegünk anamnézisén, betegségének
diagnosztizálásán és szövettani képén keresztül
megjelenítve a kórképet a gyakorlatban. 
Autoantitestek a myositisekben
Az idiopathiás inflammatorikus myopathiák szisz-
témás, krónikus, immunmediált betegségek, melye-
ket progresszív proximális izomgyengeség jelle-
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The idiopathic inflammatory myopathies are systemic,
autoimmune diseases characterized by proximal symmetri-
cal muscle weakness. We review the myositis-associated
and myositis-specific autoantibodies, among them the anti-
SRP autoantibody. Among those autoimmune myopathy
cases, that are associated with autoantibodies, we can
detect anti-SRP autoantibody positive myositis cases. We
describe the role of signal recognition particle, also its struc-
ture and role in protein biosynthesis. We review how the
necrotizing autoimmune myopathy is identified, what kind
of differences are presented in relationship with the classical
polymyositis cases. As we will see the anti-SRP titer corre-
lates with the activity of the disease. We serve some exam-
ples from the literature how the disease looks in the child-
hood and also some rare cases from the literature. At the
end of our review we present a case report to draw atten-
tion to the importance of the disease. 
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Az idiopathiás gyulladásos myopathiák szisztémás, a pro-
ximális végtagizmok szimmetrikus gyengeségével jelle-
mezhetô autoimmun betegségek. Összeállításunk tárgya az
idiopathiás inflammatorikus myopathiákban jelentkezô
myositisasszociált és myositisspecifikus autoantitestek, azok
közül is az anti-SRP antitestek. Az antitesthez kapcsolt
autoimmun myopathiás esetek között anti-SRP autoantitest-
pozitív myositiseket is igazolni tudunk. Cikkünkben leírjuk a
szignálfelismerô részecske szerepét, utalunk szerkezetére és
a fehérjeszintézisben betöltött funkciójára. Áttekintjük,
hogyan azonosították a nekrotizáló autoimmun myopathiát,
milyen különbségeket írtak le a klasszikus polymyositises
esetekkel összevetve. Mint látni fogjuk, az anti-SRP titere
korrelál a betegség aktivitásával. Irodalmi példákkal szol-
gálunk a betegség gyermekkori megjelenésére, és további
ritka esetekre is. Közleményünk végén egy saját esetünket is
leírjuk, ezzel is szeretnénk a figyelmet felhívni a betegség
fontosságára.
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mez. Közéjük tartozik a primer, felnôttkori poly-
myositis (PM), a primer, felnôttkori dermatomyosi-
tis (DM), a gyermekkori (juvenilis) myositis (JPM,
JDM), az overlap myositis (OM), a tumorasszociált
myositis (CAM), a zárványtestes myositis (IBM) és
az egyéb típusú myositisek (amyopathiás dermato-
myositis, eosinophil myositis, giant cell myositis
stb.). Ritka betegségek, incidenciájuk 0,1–1/
100 000 lakos/év. A férfi-nô arány 1:2. A diagnosz-
tizálás mindmáig a Bohan és Peter által 1975-ben
felállított kritériumrendszer alapján történik1. Ide
tartozik 1. az izomgyengeség, 2. a pozitív izombi-
opszia, 3. az izomenzimek emelkedése, 4. az elekt-
romiográfián a myopathiás triász megléte és 5. a
jellegzetes bôrtünetek dermatomyositisben. A kóre-
redetben mindenképpen felmerül a genetikai ténye-
zôk szerepe. Erre utalnak az etnikai különbségek és
a HLA-asszociáció is. Az autoimmun eredetet
támasztják alá a celluláris és humorális immunitás
kóros eltérései.
Az idiopathiás gyulladásos izombetegségekben
jelentkezô antitesteket két nagy csoportra lehet osz-
tani: a myositisasszociált és a myositisspecifikus
autoantitestekre. A myositisasszociált autoantites-
tek (MAA) – anti-PM-Scl, anti-Ku, anti-U1, U2,
U3-RNP, anti-SSA, anti-SSB – azokban a betegek-
ben azonosíthatók, akik overlap myositisben szen-
vednek, tehát myositisük más kötôszöveti betegség-
gel is társul. Ezzel szemben, a myositisspecifikus
autoantitesteket (MSA) kizárólag idiopathiás in-
flammatorikus myopathiákban találjuk meg, és
ezek a sejtek citoplazmájában és sejtmagjában talál-
ható specifikus fehérjék ellen irányulnak. Myositis -
asszociált vagy myositisspecifikus autoantitestek a
betegek 90%-ában jelen vannak. Az MSA-k vezetô
szerepet játszanak azoknak a kóros immunfolyama-
toknak a lejátszódásában, melyek myositishez
vezetnek. Erre utal, hogy MSA-ja a betegek 30%-
ának van, csak egy MSA-ja van minden betegnek,
az MSA a betegség megjelenése elôtt már hónapok-
kal igazolható lehet, a szérumszintek korrelálnak a
betegség aktivitásával és az MSA eltûnése a komp-
lett remisszió jele. 
Az utóbbi néhány évben az MSA-n belül is elkü-
lönítenek két csoportot. A „klasszikus, tradicioná-
lis” MSA-k – anti-Jo-1, anti-SRP, anti-Mi-2 – a fel-
nôtt IIM-esetek 40-50%-ában megtalálhatók. Az
„újabb” MSA-k közé tartozik az anti-p155/140, az
anti-SAE, az anti-CADM-140, az anti-p140 és az
anti-200/100. Az MSA-k és célantigénjeik vizsgá-
lata a klinikai tüneteken kívül más irányból is meg-
közelíthetô: megállapítható, milyen környezeti és
immungenetikai tényezôk állnak, állhatnak az adott
alcsoport kialakulásának hátterében (például daga-
natos betegség, ultraibolya sugárzás, vírusfertôzés,
korábbi statinkezelés stb.). A myositisspecifikus
autoantitestek különösen fontosak a gyakorlat
szempontjából, mert az utóbbi évek tanulmányai-
ban rámutattak, hogy az egyes MSA-k által megha-
tározott kórképek tüneteikben, prognózisukban és a
kezelésre adott válaszukban is különböznek egy-
mástól. Mindez szükségessé tenné egy minden
eddiginél átfogóbb immunszerológiai klasszifiká-
ció felállítását. Az ilyen irányú kutatások alapján
egyre több alcsoportba lehet sorolni a betegségeket,
ami a patogenezis jobb megértésén túl adekvát terá-
pia bevezetését is lehetôvé tenné. 
Nekrotizáló autoimmun myopathia és
szignálfelismerô részecske
A nekrotizáló autoimmun myopathia (NAM) klini-
kailag a proximális végtagizmok szubakutan fellé-
pô szimmetrikus gyengeségével, emelkedett krea-
tinkinázszintekkel, az elektromiográfián pedig
myopathiára jellemzô jelekkel írható le2. Liang és
Needham 2011-es tanulmánya szerint a nekrotizáló
autoimmun myopathiáknak a következô alcsoport-
jait lehet elkülöníteni: 1. antitesthez kapcsolt NAM,
2. kötôszöveti betegségekkel és más autoimmuni-
tással összefüggô NAM, 3. statin által kiváltott
NAM, 4. vírusfertôzés által kiváltott NAM, 5. para-
neoplasiás NAM. Az antitesthez kapcsolt nekroti-
záló autoimmun myopathiás esetekben jelenleg két
antitest ismert: anti-SRP autoantitest és anti-
200/100 autoantitest. Az utóbbit 2010-ben Chris -
topher-Stine és munkatársai írták le elôször3.
348 Bodoki: Szignálfelismerôrészecske-ellenes autoantitest-pozitív myopathia
RÖVIDÍTÉSEK
CAM: cancer associated myositis, tumorral társult 
myositis 
CK: kreatinkináz 
DM: dermatomyositis 
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IIM: idiopathiás inflammatorikus myopathia 
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JPM: juvenilis polymyositis 
MAA: myositisasszociált autoantitestek 
MHC: major histocompatibility complex, 
fô hisztokompatibilitási komplex 
MSA: myositisspecifikus autoantitestek 
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OM: overlap myositis 
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A szignálfelismerô részecske (signal recognition
particle, SRP) elleni autoantitestek jelenlétét idiopa-
thiás inflammatorikus myopathiákban Reeves és kol-
légái írták le elôször 1986-ban4. Az SRP feladata
minden organizmusban analóg, részei mégis nagy
változatosságot mutatnak. Az eukarióta szignálfelis-
merô részecske egy citoplazmatikus ribonukleopro-
teinkomplex, mely hat fehérjébôl és egy 300 nukleo-
tidból álló RNS-bôl épül fel. Szerepe az újonnan
szintetizált fehérjék felismerése és transzlokációja az
endoplazmatikus reticulumon keresztül. A fehérje-
szintézis alatt az újonnan elkészült polipeptideket
vezeti az endoplazmatikus reticulumba, felismerve a
szek venciájukat, majd antigénként szolgál az endo -
plazmatikus reticulum specifikus receptorának.
„Ciklizál” az endoplazmatikus reticulum membránja
és a citoszol között. Az elôzôeknek megfelelôen a
következô kötôhelyei vannak: szignálpeptid-kötô-
hely, SRP-receptor-kötôhely, illetve transzlációs
szünet domén. Ezt a funkcióját Milstein és munkatár-
sai fedezték fel 1972-ben5. 
Anti-SRP autoantitestek
2001-ben egy holland tanulmány szerzôi 11 európai
országból származó 417 beteg szérumát vizsgálták
szerológiai szempontból. Ebben a tanulmányban az
anti-SRP autoantitesteket az európai felnôtt myosi-
tises lakosság 5%-ában leírták6. Minden tanulmány-
ban akutan megjelenô, súlyos, nekrotizáló autoim-
mun myopathiával hozták kapcsolatba, ami a stan-
dard immunmoduláns terápiára nem, vagy csak
részben reagál. Targoff és munkatársai 1990-ben
265 polymyositises, illetve dermatomyositises
beteg szérumát vizsgálták. A 265 beteg közül 13
esetben (4,9%) találtak anti-SRP-autoantitest-pozi-
tivitást. Már ôk is leírták, hogy a betegség a klasszi-
kus polymyositishez hasonlít, de néhány eset ezek
közül szokatlanul súlyos megjelenésû és gyors lefo-
lyású volt. Overlap-szindrómás, illetve dermato-
myositises tüneteket is mutató esetekben nem talál-
tak anti-SRP-autoantitest-pozitivitást. A pulmonalis
fibrosis, a Raynaud-jelenség és az arthritis is ritkáb-
ban jelentkezett a vizsgált 13 beteg esetén. Ezen
adatok alapján felvetették egy új, akkor még a poly-
myositisen belüli alcsoport elkülönítésének szüksé-
gességét7. 2002-ben Miller és munkatársai vizsgál-
tak hét anti-SRP-pozitív beteget. Még ôk sem 
nekrotizáló autoimmun myopathiának hívták a
betegséget, hanem egy „szokatlan, myositisspecifi-
kus antitesttel bíró, patológiailag nem teljesen
karakterizált” szindrómának. A következôket talál-
ták: a betegség 32 és 70 éves kor között jelentke-
zett, a relapszusok leggyakrabban augusztus és
január között jelentkeztek. Gyors lefolyású, gyors
progressziójú betegségrôl írnak nagyfokú gyenge-
séggel, fáradtsággal, izomfájdalommal. Itt sem
jelentek meg dermatomyositisre jellemzô tünetek.
A kreatinkinázértékek igen magasak voltak a bete-
geknél. Izombiopszián prominens endomysialis fib-
rosis, izomrost-necrosis és regeneráció volt látható,
de kevés gyulladásos elem8. Végül a „Muscle Study
Group” 2004-ben teljesen különálló csoportként
azonosította a nekrotizáló autoimmun myopathiát9.
Hengastman és munkatársai 2006-ban az eddigiek-
nél nagyobb tanulmányban próbálták meg értel-
mezni az anti-SRP autoantitest szerepét a nekrotizá-
ló autoimmun myopathiákban. Hat európai cent-
rumból származó 23 anti-SRP-pozitív beteg klini-
kai, laboratóriumi és szövettani adatait vizsgálták.
Az adatokat egy nagy, anti-SRP-negatív, biztosan
myositisben szenvedô betegcsoport adataival is
összehasonlították. Fontos megállapításaik: 1. a
súlyos proximális izomgyengeség, mely sok eset-
ben mozgásképtelenségbe torkollik, 2. a dysphagia
és 3. az igen magas szérumkreatinkináz-szintek. A
23 betegbôl csak három esetben volt jelen tipikus
dermatomyositises kiütés. A tüdôérintettség jelen
volt, azonban a gyakoribb szívérintettséget nem
figyelték meg. Az elôzô tanulmányokhoz hasonló-
an valamennyi centrumból származó beteg esetén a
szövettani leleten necrosis volt, minimális gyulla-
dásos jelekkel. A cikk szerzôi szerint szükséges
lenne további, az anti-SRP patogenetikai szerepét
tisztázó vizsgálatra is10. 
Benveniste és munkatársai 2011-es tanulmá-
nyukban írnak az anti-SRP-pozitív esetekrôl. Nem
világos, mint írják, hogy mi az autoantitest szerepe
a patogenezisben. Érdekességként viszont igazol-
ták, ami tanulmányuk alapját is képezi, hogy a nek-
rotizáló autoimmun myopathia azon kevés autoim-
mun betegségek egyike, ahol a betegség aktivitásá-
nak egyik jól követhetô markere (jelen esetben a
kreatinkináz) szorosan korrelál az autoantitesttel
(jelen esetben az anti-SRP-vel). Itt tehát az antitest-
titer csökkenô szintje a terápiás válasz szempontjá-
ból kedvezô marker lehet11. Suzuki 2011-es „Anti-
SRP myopathy” címû cikkében kifejti, hogy az
izombiopszia a legfontosabb a myositisek diag -
nosztizálásában, az antitestszûrés pedig az alcso-
portokba soroláshoz nélkülözhetetlen. Más tanul-
mányokra hivatkozva ô az anti-SRP-pozitív esetek
gyakoriságát 5–8%-nak mondja, illetve hivatkozik
arra, hogy az anti-SRP-pozitív esetek súlyosabb
lefolyásúak és nehezebben kezelhetôek12. Ugyan -
csak Suzuki és munkatársai 2012-es vizsgálatukban
27 anti-SRP-pozitív beteg adatait elemezve felvetik
annak a lehetôségét, hogy még az anti-SRP-pozitív
csoporton belül is el kellene különíteni egy króni-
kus, progresszív formát, mely még súlyosabb klini-
kai tüneteket okoz a betegség elôrehaladásával13.
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Az eddigiek alapján elmondhatjuk, hogy az anti-
SRP-autoantitest-pozitív myopathia leggyakrabban
akut módon kezdôdik középkorúakban, gyermek-
kori megjelenése sokkal ritkább. Izomgyengeség és
izomfájdalom jellemzô, szimmetrikusan érinti
mindkét testfélt, a felsô és az alsó végtagokat egy-
aránt. Szisztémás, belsô szervi érintettség tekinteté-
ben legjellemzôbb a nyelési nehezítettség és a tüdô-
érintettség (nehézlégzés). Körülbelül 30%-ban jel-
lemzô a Raynaud-fenomén, de a bôrtünetek a gyul-
ladásos myopathiáknak erre az alcsoportjára nem
tipikusak. Laboratóriumban a szérum igen magas
kreatinkinázértékei mellett a tipikus anti-SRP auto-
antitestek is azonosíthatók. Az izombiopszián az
izomrostokra a myopathiás „kép” jellemzô, aktív
esetben necrosissal és regenerációval, tipikus a 
rostátmérô ingadozása. Gyulladás nem, vagy csak
igen kis mértékben van jelen az izomban. Az endo -
mysialis kötôszövet felszaporodott, az endomysia-
lis kapillárisok száma csökkent, méretük megnôtt,
C5b–9 depozíció is megfigyelhetô. A kórkép kezelé-
se nem megoldott, korai szakaszban szteroidokkal
lehet eredményt elérni, kellôen agresszíven kezdve
a kezelést. Még ilyen esetben is gyakori a betegség
ismételt fellángolása. Progressziója gyors, sokszor
fulmináns, magas mortalitással.
Az anti-SRP-pozitív myopathia 
gyermekkori megjelenése és ritka
esetei
A juvenilis idiopathiás inflammatorikus myopathi-
ás esetekben ritkán detektálják az anti-SRP antites-
tet. Rouster-Stevens és kollégái egy 2008-as tanul-
mányukban 123, nekrotizáló autoimmun myopathi-
ás gyermek esetén csak három esetben azonosítot-
tak anti-SRP-antitestet14. Érdekes megfigyelés,
hogy mind a három anti-SRP-pozitív eset afroame-
rikai leány volt, ami nagyban valószínûsíti speciális
immungenetikai kapcsolatok jelenlétét. Egy beteg-
nél agresszív terápiával kontrollálható volt a beteg-
ség, két beteg azonban nem reagált az agresszív
terápiára sem. Extramuscularis manifesztációk
közül az egyik betegnél interstitialis tüdôbetegséget
és szívérintettséget is, a második betegnél csak
interstitialis tüdôbetegséget, a harmadik betegnél
nyelôcsô-dysmotilitast és szívérintettséget is diag-
nosztizáltak. Összegzésként megállapítják, hogy a
polymyositisben szenvedô gyermekek szûrése anti-
SRP-autoantitest-pozitivitásra nagyban elôsegítheti
a pontosabb diagnosztizálást és a szükséges keze-
lést. Betteridge és munkatársai 2011-es cikkük-
ben15, melyben a felnôtt és fiatalkori myositis
összes eddig ismert antitestjét összefoglalják, fog-
lalkoznak az anti-SRP-pozitivitással is. Anti-SRP-
pozitívnak az összes felnôttkori idiopathiás inflam-
matorikus myopathiás eset 5–10%-át mondják, míg
ez az adat a juvenilis esetekben 3% alatt marad.
Kawabata és munkatársai 2012-ben egy 15 éves
japán lányról írnak, aki anti-SRP-pozitív nekrotizá-
ló myopathiában szenvedett16. A betegséget három
hónapos járási nehézség után diagnosztizálták,
magas szérumkreatinkináz-szintek voltak mérhetô-
ek. Az izombiopszián necroticus és regenerációs
területeket igazoltak, kevés gyulladásos infiltrátum-
mal. Az eset azért fontos, mert – mint láttuk – kevés
az anti-SRP-pozitív gyermekkori eset, itt pedig
különösen figyelni kell a korai diagnózisra és a
korai agresszív terápiára. 
Miwa és munkatársai 2012-es esettanulmányuk-
ban érdekes betegrôl számolnak be17. A közlemény
írásakor 29 éves férfi beteg nyaki izomzata 27 éves
kora óta gyenge volt. Kétéves követése alatt a beteg
kreatinkinázszintjei fokozatosan emelkedtek. Az
elsô klinikai vizsgálat során súlyos izomatrófiát lát-
tak a nyak elülsô részén. Késôbb az atrófia még
tovább folytatódott, a váll és a felsô végtagok izom-
zatában is megjelent, tovább emelkedô izomenzim-
szintekkel. Az elsô elektromiográfiás vizsgálat nem
igazolt a felsô és alsó végtagok proximális izmai-
ban a myopathiára jellegzetes alacsony amplitúdójú
motoros egységpotenciálokat (MUP), de a betegség
elôrehaladásával ugyanezekben az izmokban a
MUP-amplitúdó csökkent. Mindez anti-SRP-poziti-
vitás mellett volt megfigyelhetô, a deltoidizom
biopsziáján is a tipikus nekrotizáló myopathia jele-
it azonosították, csak az elektromiográfián volt elté-
rés. Ebben az esetben tehát szokatlan eloszlású 
izomatrófia volt felismerhetô, és ez feltûnô az anti-
SRP-pozitív betegek körében.
Sugie és kollégái 2012-ben számolnak be egy
igen érdekes esetrôl. Egy 61 éves férfi mindössze
egy hónapja tartó igen gyors megjelenésû, rapidan
progrediáló, mind a négy végtagjára kiterjedô
izomgyengeségrôl számolt be. Ezeken túl bôre
színtelen volt, és nehezen lélegzett. Kiütés volt
jelen az arcon, a karokon, a törzsön, a lábakon.
Ezek között ott volt a tipikus heliotrop rash és a
Gottron-papula is. Ez megfelelt a dermatomyositis
tüneteinek. A további vizsgálatokon pleuralis effú-
ziót és interstitialis tüdôbetegséget is megállapítot-
tak, ez magyarázta a dyspnoét. A miopatológiai
analízis is a dermatomyositis gyanúját erôsítette
meg. Érdekes módon ez a beteg mind anti-Jo-1-,
mind anti-SRP-autoantitest-pozitív volt. Jelenlegi
tudásunk szerint két myositisspecifikus autoantitest
(MSA) egyidejû jelenléte extrém ritka, és tulajdon-
képpen kivételnek számít, ha valakinek egynél több
MSA-ja van. Ez a megfigyelés arra enged követ-
keztetni, hogy a két autoantitest egyidejû jelenléte
még súlyosabb betegséglefolyást okozhat, illetve,
350 Bodoki: Szignálfelismerôrészecske-ellenes autoantitest-pozitív myopathia
bodoki_UJ ISZ TUKOR ALAP.qxd  2014.09.23.  16:27  Page 350
Az alábbi dokumentumot magáncélra töltötték le az eLitMed.hu webportálról. A dokumentum felhasználása a szerzôi jog szabályozása alá esik.
hogy az idiopathiás inflammatorikus myopathiák
spektruma tovább szélesedik18. Hasonló esetet
2010-ben már mi is közöltünk, anti-Jo-1-pozitív
beteg öt évig tartó kezelése után a beteg szérumá-
ban anti-SRP autoantitestek jelentek meg19. 
Az idiopathiás gyulladásos myopathiák többi
csoportjával ellentétben20, 21, az anti-SRP-pozitív
esetek leggyakrabban nem társulnak neoplazmával
és overlap-szindrómával. Hanisch és munkatársai
2012-ben azonban két ennek ellentmondó esetet is
megfigyeltek22. Az elsô esetben egy 65 éves férfi
rapidan progrediáló gyengeséget panaszolt, vala-
mint nehezen nyelt és beszélt. A tumorirányú ki -
vizsgálás differenciált renalis adenocarcinomát iga-
zolt. Az izomtünetek részlegesen javultak a neph-
rectomia és a prednisolonkezelés után, de a veserák
felfedezése után 11 hónappal a beteg tüdômetasztá-
zisokban meghalt. A második beteg esetében fizi-
kális vizsgálattal gyorsan progrediáló súlyos oph-
thalmoplegia, bulbaris dysarthrophonia, dysphagia,
bilaterális facialis bénulás, súlyos szimmetrikus tet-
raparesis tünetei igazolódtak. A liquorban enyhén
emelkedett volt a proteinszint, a neuronográfia
során axonalis károsodást találtak. Az MRI normál-
eredményt adott. Infekció, gangliozid-antitestek,
vagy carcinoma jelenlétét kizárták. A betegség
lefolyása overlap-szindrómát valószínûsített, mely
Miller–Fischer-szindrómából, axonalis Guillain–
Barré-szindrómából és Bickerstaff agytörzsi ence-
phalitisbôl állt. Mindkét esetben a beteg anti-SRP-
pozitív volt, a patogenezis nem ismert. Ilyen esetek-
ben, ha nekrotizáló myopathiára van gyanú, az anti-
SRP-szûrés is segíthet a diagnózisban. 
Interstitialis pneumonia anti-SRP-pozitivitással
igen ritkán myopathia nélkül is felléphet. Kono és
munkatársai 2007 áprilisában egy 54 éves nôbeteg
interstitialis pneumoniáját diagnosztizálták tünetek
nélkül. 2009-ben a röntgenfelvétel rosszabbodást
jelzett. Mechanikus kéz tünete volt észlelhetô, de
nem volt arthritis, myopathia vagy Raynaud-jelen-
ség. A beteg mindemellett anti-SRP-pozitív is volt.
A bronchoalveolaris lavage vizsgálat negatív ered-
ményt hozott. A biztos diagnózis kimondásához
videoasszociált torakoszkópos vizsgálat is történt.
Ez igazolta az interstitialis pneumoniát. Kortiko -
szteroid és mellkasi besugárzás volt a megfelelô
terápia23. 
Esetismertetés
A cikkünkben közzétett izombiopszia egy 68 éves,
anti-SRP-pozitív myopathiában szenvedô férfi
betegtôl származik. A beteget 66 éves korában neu-
rológiai osztályon már vizsgálták izomgyengeség,
járásának rosszabbodása, fáradékonyság és nyelési
nehezítettség miatt. Elmondása szerint az utolsó
egy évben 25-30 kg-ot fogyott. Bár nyelôcsôpasz -
százs-vizsgálattal szûkület nem látszott, gasztrosz-
kópiával sem láttak térfoglalást, felvetették nyelô-
csôtumor lehetôségét. A nyelôcsô a cardia felett
hyperaemiás volt, innen biopszia is történt. Mind -
ezek alapján a nyelési panaszok hátterében végül
gastrooesophagealis reflux betegséget véleményez-
tek oesopagitissel és idült gastritist. Természetesen
mozgásszervi és neurológiai kivizsgálás is történt.
Az elektroneurográfiás vizsgálat súlyos kevert típu-
sú neuropathiát igazolt. Liquorlelet birtokában kró-
nikus inflammatorikus neuropathiát véleményez-
tek. Cervicalis szintben látható, myelonkompresszi-
ót okozó sérvet írtak le az idôközben elkészült tel-
jesgerinc-MRI-n. Idegsebész szakvéleménye sze-
rint ez a beteg tüneteit, izomgyengeségét nem ma -
gyarázhatta. Fenti tüneteinek hátterében összessé-
gében paraneoplasiás tünetegyüttest véleményez-
tek.
Ezt követôen néhány hónap múlva a beteg a
Neurológiai Klinika ambulanciáján jelentkezett,
romló általános állapot, további fogyás, izomgyen-
geség miatt, a gyengeség az alsó végtagjaiban volt
sokkal kifejezettebb. Guggolásból segítséggel sem
tudott felállni. Neurológiai státusából kiemelendô:
distalisan hiányzott a dermolexia, megtartott volt az
ízületi helyzet- és mozgásérzékelés, felszínes érzés -
zavart a beteg nem jelzett. Panaszainak terhelésre
való rosszabbodása felvetette myasthenia gravis,
esetleg Eathon–Lambert-szindróma lehetôségét,
magas CK-szintje (5298 E/l) pedig myositis lehetô-
ségét. Részletes kivizsgálást végeztek. A mellkas-
röntgen negatív volt, nyelôcsô és gyomor kontrasz-
tos vizsgálata során a beteg a kontrasztanyagot
aspirálta. Echokardiográfiával a szív ejekciós frak-
ciója 55% volt, szegmentális falmozgászavar nem
látszott, kardiológiai szempontból kompenzált volt.
A jobb oldali plexus brachialis repetitív ingerlése-
kor a jobb oldali m. deltoideusból regisztrált poten-
ciálok amplitúdói nem csökkentek, sem nyugalom-
ban, sem maximális innervációt követôen. A teszt
nem erôsítette meg a myasthenia gravis gyanúját.
EMG-vizsgálat során a jobb oldali m. deltoideus
posteriort, a jobb oldali m. vastus lateralist és a bal
oldali m. tibialis anteriort vizsgálták, spontán tevé-
kenység nem volt, a motoros egységpotenciálok
paraméterei megtartottak voltak. Ekkor tehát myo-
sitisre, myopathiára utaló eltérés nem volt látható.
Az ENG-vizsgálat megerôsítette a súlyos, alsó vég-
tagi és axonalis dominanciájú szenzoromotoros
polyneuropathiát. Immunológussal is konzultáltak a
betegrôl, aki az EMG negativitása ellenére az ext-
rém magas szérum-CK-szint miatt a beteg tünetei-
nek hátterében myositist vetett fel. Ezért – egyrészt
súlyos fokú polyneuropathia diagnózissal, másrészt
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myositis gyanújával – átkerült a Klinikai Immuno -
lógiai Osztályra. 
A beteg fô panasza ekkor a gyengeség és a szé-
dülés volt. Az alsó végtagokat sokkal gyengébbnek
láttuk. Ennek legszembetûnôbb jele az volt, hogy
lépcsôn csak kapaszkodva tudott járni. Fontos,
hogy az alsó végtag emelése már valóban hónapok
óta komoly gondot jelentett számára. Felülni nehe-
zen tudott, lábait nehezen emelte. Körülbelül négy
hete azonban felsô végtagjait is kezdte gyengébb-
nek érezni. A gyengeség mellett izomlázszerû fáj-
dalmat is érzett felkarjaiban és combjaiban, oldal-
különbség nélkül. Akaratlan izomrángásokat nem
tapasztalt. Másik kínzó problémája a dysphagia, a
nyelési nehezítettség volt. Szilárd ételt nemcsak
nehezen, hanem néha félrenyelt, az étel idônként az
orrába ment. Folyadék fogyasztása során ezt nem
tapasztalta. Beszéd során hangja olykor rekedtté
vált, és összességében is megváltozott hangjának a
színezete az utóbbi idôben. Izomgyengesége és
általános fáradtsága terhelésre fokozódott, a pana-
szok estére sem csillapodtak. Mellkasi fájdalma,
fulladásérzése, erôs szívdobogásérzése nem volt.
Laboratóriumi eredményei közül kitûntek a magas
enzimértékek: CK 5383 E/l, GOT 237 E/l, LDH
733 E/l. Immunszerológiája ekkor eltérés nélküli
volt. A klinikai és laboratóriumi kép egyre inkább
myositis gyanúját keltette. Természetesen az elké-
szült izombiopszia is alátámasztotta a myositis
diagnózisát (1. ábra). Érdekességként elmondható,
hogy esetében az izomban több volt a lobsejt, mint
az ebben a kórképben szokásos. 0,8 mg/ttkg dózis-
ban kortikoszteroidot indítottunk, mely segített 
izomerejét javítani és nyelését is erôsíteni. Izomere -
jében fontos elôrelépést jelentett, hogy már önálló-
an fel tudott ülni. Teljestest-pletizmográfiás vizsgá-
laton kisfokú restriktív ventilációs zavart diagnosz-
tizáltak. Az összesen 45 éves dohányzási anamnézi-
se és emelkedett NSE-szintje miatt kissejtes tüdô-
carcinoma lehetôsége is felmerült, emiatt pulmono-
lógiai ambulanciára is kértünk idôpontot, illetve
hasi CT- és izom-MR-vizsgálatokra is elôjegyeztet-
tük. Otthonába bocsátásakor 2×24 mg methylpred-
nisolon további szedését rendeltük el. 
A combokról készült natív és kontrasztos MRI
szerint a csontok jelintenzitása szabályos volt. Jobb
oldalon a combizomzat volumene az ellenoldalihoz
képest diffúz módon csökkent. Jobb oldali túlsúly-
lyal zömében a feszítô izomcsoportban, de a hajlító
izomzatban is voltak a T2-súlyozott és STIR-képe-
ken magas jelintenzitású területek. Ezeken belül az
izomrostok kontúrjai elmosódottak voltak, kont-
rasztanyag adása után inhomogén halmozást is ész-
leltek. Myositisnek felelt meg a kép. Néhány nap
múlva elvégzett HRCT vizsgálat eredménye szerint
az alsó lebenyekben kiterjedt, dorsalisan maximum
3 cm széles, lépesmézrajzolatot is mutató diffúz
fibrosis, paravertebralisan, paracardialisan, illetve a
felsô lebenyekben dorsalisan egy-egy kisebb fibro-
ticus körülírt terület volt látható. Ezek mellett em -
physema, subpleuralis bulla, bronchiectasia is lát-
szott. Tumort nem igazoltak. 
A beteg immunológiai szakrendelésünk gondo-
zásába került, rendszeresen járt kontrollvizsgálatra.
Egy hónappal kezelése után a következôt láttuk:
izmai tovább gyengültek, székrôl nem tudott feláll-
ni. Mozgása súlyosan nehezített volt. Nyelési pana-
sza is erôsödött az otthon töltött idô alatt. Akut
myositisnek felelt meg már fizikális vizsgálattal is a
kép, amit a laborparaméterek szintén megerôsítet-
tek (CK 1535 E/l, GOT 114 E/l, GPT 150 E/l, LDH
501 E/l). Sürgôsséggel felvettük osztályunkra a
beteget, 125 mg methylprednisolon intravénás adá-
sát kezdtük el. Immunszerológiával igazolódott
anti-SRP-antitest-pozitivitása. A kezelés elôször a
la boreredményekben hozott javulást: CK 902 E/l,
GOT 76 E/l, GPT 113 E/l, LDH 464 E/l. Echo -
kardiográfiával az ejekciós frakció 56% volt, fal-
mozgászavart nem írtak le. Az elindított szteroid és
methotrexat, illetve a gyógytorna néhány nap alatt
javulást hozott, a beteg izomereje gyorsan nôtt,
laborparaméterei még tovább javultak. Otthonába a
következô kezeléssel engedtük: methotrexat heti
egyszer 15 mg, methylprednisolon reggel 48 mg és
a rendszeresen végzett gyógytorna. 
Közel egy hónap múlva a PET-CT véleménye
szerint mediastinalisan patológiás nyirokcsomókat
találtak, melyek nem típusosak malignus folyamat-
ra. A következô kontrollon izomereje növekedett,
de testsúlya nem emelkedett. Két hónappal késôbb
kifejezett állapotrosszabbodással ismét akut felvé-
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telre került sor. A járás igen nehezen, székrôl felál-
lás egyáltalán nem ment, gyengék voltak az izmai,
vállban csak 30-40 fokig tudta felsô végtagjait
emelni. Szilárd ételt alig tudott fogyasztani. Fulladt,
lázas is volt, laborértékeiben ennek megfelelôen az
enzimszintek emelkedése mellett (CK 343 E/l,
LDH 524 E/l, GOT 32 E/l) leukocytosist, balra tolt
vérképet is láttunk. Fizikálisan dekompenzációt,
COPD akut exacerbatióját találtuk. Ekkor alapbe-
tegségének kezelését per os cyclosporin A-val egé-
szítettük ki, mely lassú javulást hozott, már a kórhá-
zi tartózkodás alatt. Legutolsó kontrollja szerint a
beteg bottal tud járni, nehéz a mozgás számára.
Következtetések
A szignálfelismerô részecske elleni antitestek több
mint negyed százada ismertek. A szignálfelismerô
részecske nélkülözhetetlen minden organizmus
fehérjeszintéziséhez. Ismert egy viszonylag ritka,
mégis fontos betegség, melynek lényege az anti-
SRP antitestek pozitivitása a betegek szérumában.
Elmondható, hogy ezeknek az autoantitesteknek a
jelenléte myositisben szinte mindig súlyos lefolyá-
sú nekrotizáló autoimmun myopathiás betegekben
észlelhetô. Érdekes például a bôrtünetek hiánya,
mint azt saját betegünk esetében is láttuk. Ezt több
irodalmi adat is megerôsíti. Szintén „összecseng” a
nemzetközi tapasztalatokkal, hogy a mi betegünk-
nek volt tüdôfibrosisa és dysphagiája is, szíve azon-
ban nem volt érintett. Tipikus a szimmetrikus izom-
gyengeség, alsó és felsô végtagokban egyaránt,
melynek progressziója ugyan lassítható, de a beteg-
ség kezelése nem megoldott. 
Supported by UD Faculty of Medicine Research
Fund (Bridging Fund 2012).
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